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HISTORIA DA DOENCA

Paciente do sexo masculino, 18 anos, natural do
Rio de Janeiro. Relatou que ha quatro anos surgiram
pequenas manchas eritematosas em tronco, membros
superiores e inferiores. As lesdes eram pruriginosas,
sobretudo apo6s exposicao solar e exercicios fisicos.

Ao exame dermatolégico observavam-se pequenas
maculas eritemato-acastanhadas e telangiectasicas, de bor-
das irregulares, em térax e membros. Sinal de Darier posi-
tivo (Figuras 1 e 2). Ao exame fisico, nao havia hepatoes-
plenomegalia ou linfonodomegalia.

O exame histopatolégico revelou hiperpigmenta-
cao da camada basal da epiderme e a presenca de infiltra-
do inflamatério mononuclear perivascular na derme
superior (Figura 3A). A coloragao por Giemsa demonstrou
células ovais com nucleos arredondados e numerosos gra-
nulos citoplasmdticos metacromaticos (Figura 3B).

O hemograma e a bioquimica estavam normais. As
sorologias para hepatites e HIV foram negativas. Ultra-
sonografia abdominal e endoscopia digestiva alta nao
mostravam alteracoes.

A conduta terapéutica foi composta por anti-hista-
minicos e fotoquimioterapia Puva. Houve regressao par-
cial das les6es cutineas e alivio do prurido com o trata-
mento.

COMENTARIOS

Telangiectasia macularis eruptiva perstans
(TMEP) representa uma forma rara de mastocitose cuta-
nea, observada em menos de 1% dos casos. O termo
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refere-se ao aspecto das lesoes cutaneas por vasodilata-
cao cutanea permanente, secunddria a liberagcio de
mediadores quimicos e fatores angiogénicos por masto-
citos.'

Diversos estimulos podem desencadear a ativagao
de mastoécitos, tais como agentes fisicos (frio, calor,
radiacao solar, exercicios); agentes quimicos (toxinas
bacterianas, imunoglobulina E, picadas de abelhas e eta-
nol); estresse e medicamentos associados, como morfi-
na, codeina, penicilina, acido acetilsalicilico, anfoterici-
na B, antiinflamatérios nao esterdides e contrastes com
iodo.

A TMEP, ao contririo de outras formas de masto-
citoses cutineas, afeta, sobretudo, adultos jovens. O
quadro clinico se caracteriza por maculas eritémato-
acastanhadas, telangiectasicas, com bordas irregulares
e diametro entre dois e 6mm. A localiza¢do habitual
das lesdes é em tronco € membros. O prurido, com
exacerbacao apo6s calor e exposicao solar é freqiente,
como no caso relatado. O calor e a pressao produzem
urticaria localizada: sinal de Darier caracteristico das
mastocitoses.

Os sintomas sistémicos sao raros e incluem
flushing, palpitagoes, nauseas, vOomitos, diarréia e dor
abdominal, cuja presenca pode sinalizar doencas hema-
tolégicas e mastocitoses sistémicas. Sinais de envolvi-
mento sistémico: hepatoesplenomegalia, linfonodome-
galia e alteracoes Osseas.’

No caso descrito, era disseminada a distribuicao
das lesoes, que tiveram inicio na adolescéncia, e nao
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FIGURA 1: Lesoes maculares eritémato-acastanhadas
no tronco; sinal de Darier positivo

FIGURA 2:
Detalhe das
maculas
telangiec-
tasicas no
tronco

havia sinais sistémicos, o que indica bom prognostico.
O diagnostico é sugerido pela clinica e confirma-
do pelo exame histopatolégico. A coloragao por Giemsa
ou azul de toluidina é fundamental para revelar a pre-
senca dos mastocitos, através dos granulos citoplasmati-
cos metacromdticos.’
O diagnostico diferencial inclui: rosacea, sindro-

An Bras Dermatol. 2009;84(1):87-89.

Toe, AN

FIGURA 3: A. Histopatologia mostrando infiltrado mononuclear
mastocitirio na derme papilar (HE 400x), B. MastOcitos com grinulos
citoplasmaticos metacromaticos (Giemsa, 400x)

me carcinéide, hepatopatias ou colagenoses, telangiecta-
sia hemorragica hereditaria e telangiectasia generalizada
essencial.

O principal aspecto no tratamento da mastocitose
¢€ identificar e evitar fatores que estimulem a degradagao
de mastdcitos, tais como: exposicao solar, extremos de
temperatura, alcool e drogas. Os antagonistas H1 sio
usados para o prurido e urticiria. Os antagonistas H2
sao usados para a hiperacidez gastrica.

O Puva resulta em melhora dos sintomas e regres-
sao das lesoes cutaneas, por inibir a liberacao de histami-
na pelos mastdcitos. Entretanto, a recidiva pode ocorrer
ap6s intervalo varidvel do fim do tratamento.4 No caso
relatado, a fotoquimioterapia estd em curso e resultou
em melhora parcial das lesoes cutaneas e do prurido.

O laser pulsado com comprimento de onda de
585nm parece eficaz, segundo relato de dois casos, nos
quais houve recidiva 14 meses ap6s o fim do tratamento.
Os cuidados pré-operatoérios sio fundamentais para evi-
tar complicacoes da liberacio de mediadores quimicos.
Sua acao parece ser secunddria a reducao dos vasos san-
giiineos sem agir sobre os mastdcitos.’

Ressalta-se, no caso apresentado, a discreta sinto-
matologia que levou o paciente a permanecer anos sem
o diagndstico, s6 tendo procurado o dermatologista
quando o aspecto cosmético das lesoes tornou-se signifi-
cativo e passou a incomoda-lo. Como na maioria dos
pacientes, o transtorno cosmético das lesoes cutineas é o
motivo mais freqiente da consulta ao especialista, uma
vez que a sintomatologia € escassa ou ausente. a



Oliveira CR, Albuquerque GC, Simon EE, Quinete SS, Carvalbo CRS.

89

Resumo: Descreve-se um caso de telangiectasia macularis eruptiva perstans em paciente do sexo masculino
de 18 anos com histéria de maculas telangiectasicas disseminadas por tronco e membros. O sinal de Darier foi
positivo. O exame histopatolégico mostrou infiltrado inflamatério mononuclear, com acimulo de mastdcitos ao
Giemsa. A telangiectasia macularis eruptiva perstans deve ser considerada em pacientes que apresentem lesoes
telangiectasicas de aparéncia e distribuicao atipicas com inicio na infancia.

Palavras-chave: Mastocitose cutanea; Telangiectasia; Terapia Puva

Abstract: We report a case of telangiectasia macularis eruptiva perstans in an 18-year-old male patient who
developed multiple erythematous maculae on the trunk and limbs. Darier’s sign was positive. Histopathology
revealed mononuclear cell infiltrate and increased number of mast cells identified with Giemsa staining.
Telangiectasia macularis eruptiva perstans should be considered in patients with telangiectatic lesions of atypi-

cal appearance or distribution which start in childhood.
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